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Clinical Implication of Inner Ear Anomaly in Cochlear Implantation 
 
Joong-Wook Shin, M.D.1, Mee Hyun Song, M.D.2, Hee-Nam Kim, M.D.2, 
Jung Ha Kwack, M.D.1, Ho-Ki Lee, M.D.2 
 
o assess the audiologic and surgical outcomes for cochlear implant patient 
with inner ear malformation, We retrospectively reviewed of 110 cochlea im-
plant cases from 2002 to 2005. Eighteen patients with known inner ear mal-
formations determined on computed tomography (CT) or temporal magnetic reson-
ance image. Patients were grouped based on cochleovestibular anomaly as follows： 
hypoplastic cochlea (n=1), incomplete partition (n=6), isolate enlarged vestibular 
aqueduct (n=4), semicircular canal anomaly (n=2) and narrow internal auditory 
canal (IAC) (n=5) were identified. 
Cerebrospinal fluid (CSF) leaks through the cochleostomy were encountered in 
3 of 18 patients. The specific type of inner ear malformation determined by CT fa-
iled to predict an intraoperative CSF leakage. All CSF leaks were controlled intrao-
peratively with temporalis muscle plugs or fascia. 
Facial nerve anomaly was identified in 2 of 18 patients and was associated with 
narrow IAC and lateral semicircular canal agenesis. There were no postoperative 
facial nerve palsy, meningitis and revision surgery. 
In terms of audiologic performance, patient with inner ear malformations may 
perform very well except patients with narrowing of the internal auditory canal. 
We performed cochlear implant in patients with narrowed IAC who have residual 
hearing approved by ASSR (n=4) or parent’s report (n=1). But, three of them 
failed to response with a sensation of sound. Two of them only hear the loud 
environmental sound. (10(1)：20-26, 2006) 
 
KEY WORDS：Cochlear implant·Malformation·Cochleovestibular anomalies. 
 
 
서     론 
 
난청환자의 20%정도에서 내이 기형을 동반하는 것
으로 알려져 있다.1) 
Jackler 등은 내이 발생단계가 정지되는 시기에 따
라, 공동강 기형(common cavity) 4주, 와우 무형성증
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(cochlear agenesis) 5주, 와우 저형성증(cochlear 
hypoplasia) 6주, 와우 불완전분할(incomplete parti-
tion) 7주로 구분하고 있다. 
공동강 기형은 내이가 와우와 전정기관의 구분이 없
이 하나의 낭 형태를 보이는 것이고, 와우 무형성증은 
와우 형성이 되지 않는 경우, 와우 저형성증은 와우가 
발생하나 길이가 정상보다 짧은 경우, 와우 불완전분
할은 와우축(modiolus)이 발생하지 않거나 와우 내의 
불완전한 구분으로 2.5 회전이 되지 못하는 경우로 정
의 될 수 있다. 몬디니 이형성증은 와우 불완전분할과 
전정기관의 확장, 전정도수관 확장이 같이 동반된 경
우로, 본 연구에서는 술 후 결과 비교를 위해 불완전
분할만 있는 경우와 따로 구분하지 않고, 와우 불완전
분할에 포함하여 비교하였다. 
그 외의 내이 기형으로 전정도수관 확장(isolate en-
larged vestibular aqueduct), 반규관 형성부전(semi-
circular canal dysplasia), 내이도 협착(narrow internal 
auditory canal)이 있는 데, 전정도수관 확장은 후반
규관의 중간부위에서 직경이 2 mm 이상으로, 반규관 
형성부전은 각 세반고리관의 형태이상이나, 형성이 되
지 않은 경우로 정의 하였으며, 내이도 협착은 내이도
의 직경이 2 mm이하인 경우로 하였다(Fig. 1) 
내이 기형이 있는 환자에서 인공와우 수술은, 초기에
는 수술적인 술기에 대해서 많이 다루어져 왔으며, 수
술 중의 외림프액의 분출(gush out), 안면신경 주행의 
이상 등이 많은 것으로 보고 되고 있다.2-4) 
수술 후 결과에 대해서는 전정도수관 확장, 와우 불
완전분할, 반규관 형성부전의 경우 예후가 좋고, 공동강 
기형, 와우 저형성증, 내이도 협착이 있는 경우에는 예
후가 좋지 않는 것으로 알려져 왔다.5-9) 그러나 인공
와우 수술을 하게 되는 환자 중, 내이기형의 빈도가 많
지 않아 좀 더 많은 경험이 필요하리라 생각된다. 또
한 내이도 협착이 있는 경우 인공와우 수술을 해야 하
는지에 대해서는 많은 논란이 있는 상태이다. 
본 연구에서는 내이 기형을 보이는 경우에서 인공와
우 수술 중의 문제점과 수술 후의 합병증, 술 후 결과
를 알아 보고자 하였다. 
 
재료 및 방법 
 
2002년 1월부터, 2005년 1월까지 세브란스 안이비
인후과병원과, 영동세브란스병원에서 인공와우 수술 받
은 110명의 환자의 의무기록과 전산화단층촬영(Com-
puted Tomography), 자기공명영상(Magnetic Reso-
Fig. 1. Inner ear anomaly (A：incomplete partition. B：cochlear hypoplasia. C：semicircular aplasia. D：enlarge
vestibular aqueduct. E, F：narrow internal auditory canal). 
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nance Image)을 후향적으로 분석하여, 내이 기형을 보
이는 경우를 확인하고, 이들을 공동강 기형, 와우 저형
성증, 와우 불완전분할, 반고리관 형성부전, 전정도수관 
확장, 내이도 협착으로 분류하고, 수술 시 문제점과 수
술 후 합병증, 수술결과를 알아 보고자 하였다. 
 
결     과 
 
110명의 환자 중, 18명이 내이 기형이 있는 것으로 
나타나, 전체 환자 중 17% 정도가 내이 기형이 있는 것
으로 나타났으며, 각각의 내이 기형의 형태는 Table 1
에서와 같이 나타났다.내이도 협착이 있는 5예 중 3예
에서, 세반고리관 형성부전이 있는 2예 중, 1예에서 다
른 기형을 동반하는 것으로 나타났으나, 증후군성 난
청인 예는 없었다. 그 외의 내이 기형은 다른 기형을 동
반하지 않았다. 
전정도수관 확장에서 1예, 와우 불완전분할 1예, 반
고리관 형성부전에서 1예씩 언어습득기 후 전농으로 나
타났으며, 나머지는 모두 언어습득기 전 전농으로 나
타나 농이 되는 시기와 내이기형의 형태와는 관련이 없
는 것으로 생각되었다.  
 
수술 소견 
 
Table 2에서와 같이 외림프액 분출은 모두 3 경우
에서 있었는데, 와우 불완전분할, 와우저형성증, 전정도
수관 확장 각각 1예씩 나타났으며, 와우 불완전분할에
서 전정도수관 확장은 동반 되지 않은 경우였다. 모든 
경우에서 수술 시 근육이나 근막으로 외림프액 분출을 
막을 수 있었으며, 술 후 요추배액(lumbar drainage) 
등 추가적인 치료가 필요한 경우는 없었다. 안면신경 주
행이상은 2예에서 나타났는데, 내이도 협착이 있었던 
경우로, 2예 모두에서 외반규관이 관찰되지 않는 경우
였다. 2예 모두 안면신경이 앞 쪽으로 전위되어 정원
창을 관찰할 수 없어, 와우기저회전기부(promontory)
에 와우개창술(cochleostomy)을 하고 전극을 삽입하
였다. 술 후에 안면신경 마비는 관찰되지 않았다.전극
을 완전히 넣지 못한 예는 2예에서 있었는데, 모두 와
우 불완전분할이 있었던 경우로 각각 10개, 4개의 전
극이 남아 있었다.  
 
수술 후 합병증 
 
수술 후 뇌척수액 누출, 안면신경 마비, 재수술, 감염
이 있었던 경우는 없었으며, 수술 후 조율(mapping) 
과정 중에 안면연축이 있었던 경우는 내이도 협착이 있
었던 3예가 있었다. 안면연축을 보이는 전극이 많아 특
정 전극을 사용하지 않는 방법으로 해결되지 않았으며, 
초기에는 전류를 최대한 낮추어서 안면연축이 없는 상
태로 조율했고, 시간이 경과하면서 전류를 다소 높일 
수 있었다.  
 
수술 후 언어평가 
 
18명의 환자 중, 1명의 환자는 추적관찰이 되지 않
는 상태이며, 12명의 환자는 언어수행력(auditory per-
formance)을 결과로 이용하였고, 5명의 환자는 1음절
의 open set discrimination(독화만을 사용)을 이용하
였다(Fig. 2). 
 
와우 불완전분할 
 
Open set discrimination으로 평가 했던 2명 중, IP-
a는 33세 남자 환자로 언어습득기 전 전농으로 수술 
Table 1. Inner ear anomaly 
Anomaly No 
Common cavity 0 
Cochlear hypoplasia 1 
Incomplete partition 6 
Isolate EVA 4 
Narrow IAC 5 
SCC dysplasia 2 
EVA：enlarged vestibular agueduct, IAC：internal au-
ditory canal, SCC：semicircular canal 
 
Table 2. Surgical finding 
Finding No 
Perilymph gush out 3 
Facial nerve anomaly 2 
Incomplete insertion 2 
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전 보청기를 하고 있었으나, open set discrimination
이 0%로 구화에 주로 의존하던 경우로 수술 후 24개
월째 open set discrimination이 16%로 향상되었고 
구화를 같이 한 경우, 68%의 어음변별을 보였다. IP-
b는 25세 여자 환자로 진행성 난청인 경우로 수술 후 
24개월째, open set discrimination이 47%를 나타냈
다. 언어수행력으로 평가 했던 3명의 환자에서 입모양
을 보지 않고 흔히 사용하는 문구의 구분이 가능했다. 
 
전정도수관확장 
 
EVA-a는 25세 언어습득기 후 전농으로 술 후, 1
년에 60% open set discrimination이 가능하였다. 언
어수행력으로 평가 했던 3명의 환자에서 입모양을 보
지 않고 흔히 사용하는 문구의 구분이 가능했다. 
 
세반고리관 형성부전 
 
SCC dysplasia-a는 언어습득기 후 전농으로 수술 
후 12개월째, open set discrimination이 17%였으나, 
SCC dysplasia-1은 언어습득기 전 전농으로 발달장
애, 망막결핍 등의 기형을 동반한 환자로 수술 후 12
개월째 조율만 하고 있는 상태로, 큰 소리에 반응을 보
이는 정도이다(Table 3). 
 
와우 형성부전 
 
Cochlear hypoplasia-a는 Fig. 1의 B로 형성부전
의 정도가 심하지 않았고, 수술 후 1년째 open set 
discrimination이 60%로 향상 된 것을 확인 할 수 있
었다. 
 
내이도 협착 
 
내이도 협착이 있었던 환자 중 4명은 수술 전 측두자
기공명영상에서 청신경이 관찰되지 않았으나, Table 4
와 같이 청성지속반응(auditory steady state response)
에서 역치 측정이 가능했던 경우 였다. 
Narrow IAC-1 2년 여자 환자로, 1세 때에 난청으
로 내원 하여, 보청기를 착용하고도 반응이 없어서, 2
세 때 우측 귀에 인공와우 수술을 시행하였다. 환자는 
전반적인 발달장애, 정신지체, 망막 결핍을 동반하고 
있었으며, 자기공명영상에서 전정와우신경이 관찰되지 
않았다.  
Table 3. Auditory performance 
 성별/나이 (수술당시) 
추적관찰 
기간 IT-MAIS CAP 
IP-1 F/4 y 12 mon 40 7 
IP-2 F/2 y 12 mon 37 5 
IP-3 F/2 y 24 mon 40 7 
EVA-1 F/4 y 45 mon 40 7 
EVA-2 F/3 y 36 mon 40 6 
EVA-3 F/3 y 12 mon 37 5 
SCC dysplasia-1 F/2 y 12 mon 00 1 
Narrow IAC-1 F/2 y 12 mon 00 0 
Narrow IAC-2 M/2 y 08 mon 00 0 
Narrow IAC-3 F/3 y 09 mon 00 1 
Narrow IAC-4 M/2 y  12 mon 00 0 
Narrow IAC-5 F/3 y 19 mon 00 1 
IP：Incomplete partition, EVA：Enlarged vestibular aq-
ueduct, SCC dysplasia：semicircular canal dyspalsia,
IT-MAIS： Infant-Toddler-Meaningful Auditory Integra-
tion Scale, CAP：Category of auditory performance 
 
Fig. 2. Monosyllabic open set discrimination (CH：co-
chlear hypoplasia, IP：incomplete partition, EVA： en-
larged vestibular aqueduct, SCC dysplasia：semicir-
cular canal dysplasia). 
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청성뇌간반응검사에서 90 dBnHL에서 반응이 나타
나지 않았으나, 청성지속반응 역치가 105 dB로 나타
났던 경우로, Clarion C2로 인공와우 수술을 하였으며, 
수술 중에 시행한 NRI(Neural Response Imaging)에
서 반응을 보이지 않았고, 술 후, 12개월이 지났으나, 
어떤 큰 소리에도 반응을 보이지 않고 있다. 
Narrow IAC-2는 2세 남자 환자로, 생후, 10개월에 
소리에 반응이 없다고 내원하였으며, 청성뇌간반응검
사에서 90 dBnHL에서 반응이 나타나지 않았다. 자기 
공명영상에서 전정와우신경이 관찰되지 않았으나, 우측 
115 dB, 좌측 105 dB의 역치를 보여, 생후 18개월에 
좌측에 인공와우 수술을 시행하였다. Clarion HiRes 90 
K를 사용하였으며, 수술 당시 NRI반응이 관찰 되지 않
았고, 조율과정에서 안면연축이 관찰되었으며, 술 후 
8개월에 소리에 전혀 반응이 없는 것으로 생각된다. 
Narrow IAC-3는 3세의 여자 환자로, 2세 때에 난
청으로 내원 하여, 인공와우 수술을 고려 하였으나, 자
기공명영상에서 내이도 협착 및, 전정와우신경형성 부
전(Fig. 1F)이 관찰되어, 수술을 시행하지 않았던 환
자로, 보호자가 수술을 원하여, 인공와우 수술을 하였
다. 술 전에 시행한 언어평가에서 북소리에는 일부 반
응이 있는 것으로 생각되었다. 출생시, 수두증, 기관식
도루공(tracheo-esophageal fistula)을 동반하고 있
었으며, 청성뇌간반응검사에서 90 dBnHL에서 반응이 
나타나지 않았다. Nucleus 24R을 사용하였으며, 수술 
당시에 시행한 NRT(Neural response telemetry)에
서 반응을 보이지 않았으나, 술 후, 2개월에 시행한 순
음청력검사에서, 500, 1,000, 2,000 Hz에서 55, 65, 
55 dB의 청력역치가 관찰 되었다. 그러나, 술 후 9개
월째까지 언어변별은 하지 못하고 있는 상태이다. 
Narrow IAC-4는 2세 남자 환자로, 생후 3개월에 
소리에 반응이 없다고 내원하였다. 보청기에 반응이 없
어, 2세 때 우측 귀에 인공와우(Clarion C2) 수술을 시
행하였고, 수술 시 NRI반응이 관찰되지 않았다. 발달장
애, 우흉심(Dextrocardia), 좌측 귀에 외이도 기형을 동
반하고 있었다. 자기공명영상에서 전정와우신경이 관
찰되지 않았으며, 청성뇌간반응검사에서 90 ndBnHL
에서 반응이 나타나지 않았으나, 청성지속반응에서 평
균 100 dB의 역치를 보였다. 술 후 12개월이 지났으
며, 현재, 큰 소리에도 반응을 보이지 않고 있다.  
 Narrow IAC-5는 5세 여자 환자로, 3년 7개월에 우
측 귀에 인공와우(Clarion C2) 수술을 했으며, 다른 장
애는 관찰되지 않았다. 자기공명영상에서 양측에서 전
정와우신경이 관찰되지 않았으며, 청성뇌간반응검사에
서 90 ndBnHL에서 반응이 나타나지 않았으나 청성지
속반응에서, 평균 105의 역치를 나타냈다. 수술 시 NRI
반응이 관찰되었으나, 술 후, 초기 조율과정에서 안면
연축을 보였으며, 19개월이 지난 현재, 아주 큰 소리에 
Table 4. 내이도 협착이 있는 환자의 특징 
Audiology Inner ear 
Patient Site 
(ASSR threshold) Anomaly 
Nerve 
1 Rt 105* Aplasia of SCC VCN Aplasia 
 Lt 105* Aplasia of SCC VCN Aplasia 
2 Rt 115* Dysplastic SCC VCN Aplasia 
 Lt 105* Dysplastic SCC VCN Aplasia 
3 Rt Not done Aplasia of SCC VCN Hypoplasia 
 Lt Not done Aplasia of SCC VCN Aplasia 
4 Rt 100* None VCN Aplasia 
 Lt 100* None VCN Aplasia 
5 Rt 105* None VCN Aplasia 
 Lt 105* None VCN Aplasia 
ASSR threshold：average of 500, 1,000, 2,000, 4,000 Hz threshold, NR：No response, VCN：vestibulocochlear nerve,
SCC：semicircular canal. *：GSI Audera, others：Bio-Logic, MASTER 
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일부 반응을 보이고 있다. 
 
고     찰 
 
전체 110명의 환자 중 컴퓨터 단층 촬영을 통해, 17%
의 환자에서 내이 기형이 있는 것으로 나타났다. 불완전
분할, 전정도수관 확장이 각각 6예와 4예로 많았으며, 
내이도협착이 5예로 다른 논문들과는 달리 많이 포함 
된 것은 청성지속반응을 통해 잔청이 있는 것으로 확
인되어, 적극적으로 인공와우 수술을 했기 때문으로 생
각된다. 내이기형의 형태는 인공와우 수술을 받은 환
자만을 대상으로 조사했기 때문에 전체 난청이 있는 환
자 중에서 비율을 반영한다고 보기는 어려울 것으로 생
각된다.  
수술 중 외림프액 분출이 있었던 경우는 3예로, 내이
기형이 없는 예에서 보다는 많이 발생 되는 것으로 생각
되었다. 내이기형이 있는 경우 사상판(Lamina cribrosa)
의 결함이 있어 와우개창술 부위로 내이도내의 뇌척수
액이 나오는 것이 원인으로 알려져 있으나,10) 본 예에
서 전산화단층촬영에서 사상판의 결함이 관찰된 예는 
없었다. 또 각각 다른 형태의 내이기형에서 관찰되어, 
수술 전 방사선 소견으로 이를 미리 예측할 수는 없을 
것으로 생각된다. 수술 시 근육이나 근막을 이용하여 
비교적 쉽게 조절되었으며, 술 후 추가적인 처치가 필
요한 예는 없었다. 
안면신경변위는 2예에서 발견 되었다. 내이기형이 있
는 경우 안면신경의 변위는 14% 정도에서 관찰되며,2,3) 
와우각상돌기(cochleariform process) 아래로 주행하
여, 와우기저회전융기를 지나 정원창으로 진행하는 경
우가 많아 와우개창술을 와우기저회전융기부 쪽에 해
야 하는 경우가 많은 것으로 알려져 있다. 본 예에서도 
2예 모두 안면신경이 위와 같이 주행했다. 공동강 기형, 
와우 저형성증과 흔히 동반되는 것으로 알려져 있으나 
본 예에서는 내이도 협착과, 외반규관이 관찰되지 않
는 경우에서 발견되어, 수술 전 이런 소견이 있을 때
는 주의가 필요할 것으로 생각된다. 
전극을 완전히 넣지 못한 경우는 불완전분할이 있었
던 2예에서 관찰되었는데, 수술 중 4개, 10개의 전극
이 각각 남아 있었고, 수술 후 10개의 전극이 남았던, 
IP-1은 CAP score 7, IT-MAIS 40으로 다른 예와 
차이가 없으며, 4개가 남았던 IP-a는 술 후 2년째 
open set discrimination이 16%로 다른 예에 비해 좋
지 않은 결과를 보이나, 20세 때 수술한 언어습득기 전 
전농환자로 전극을 완전히 넣지 못한 영향으로만 보기
는 어려울 것으로 생각된다. 
17예에서 수술 후 추적관찰이 가능했는데, 와우 불
완전분할, 전정도수관확장은 모든 예에서 언어능력이 
향상 되었다. 와우 저형성증 역시 1예였지만, open set 
discrimination이 60%까지 향상 되는 것을 확인 할 수 
있었다. 반규관 형성부전이 있는 1예는 환자가 다른 기
형을 동반하고 있어, 언어치료를 못하는 상태로 큰 소
리에 반응이 있는 정도이다.  
내이도 협착이 있는 경우는 2예에서 큰 소리에 반응
을 보이는 정도이고, 나머지 3예에서는 전혀 반응이 없
는 상태이다. 내이도 협착이 있는 경우 인공와우 수술
을 하는 것에 대해서는 논란이 있는데, Shelton 등11)
은 1989년 측두골 전산화단층촬영에서 확인된 내이도
협착이 있는 환자에서 와우이식의 결과가 좋지 않아 금
기증으로 생각된다고 발표한 바 있다. Maxwell 등12)
은 자기공명영상에서 전정와우신경의 형성부전이 관찰
되는 환자에서 인공와우 수술 후에도 청각자극에 반응
이 없음을 발표하였으나, Acker 등13)은 청신경 형성부
전이 자기공명영상에서 관찰되나, 잔청이 있는 것으로 
확인된 환자에서, 수술 후 3개월째, 어음변별이 가능했
다고 발표한 바 있다. 또한, Govaerts 등14)은 청신경
의 형성부전이 있으나, 전기자극 청성뇌간반응이 확인 
된 환자에서 인공와우 수술 후, 전정와우신경은 관찰
되나, 와우분지의 형성부전이 있는 경우 어음변별이 
가능하다고 발표 하였다.  
본 예에서는 4예에서 청성지속반응으로 역치 측정이 
가능한 경우 수술을 했는데, 2예에서 큰 소리에 반응
을 보이는 정도이고, 나머지 3예는 소리에 전혀 반응
이 없는 상태이다. 이는, 청성지속반응이 고도난청 이상
에서 거짓반응(spurious response), 즉 자극음이나, 
기계장치에 의해 발생하는 부사물로 생각된다15)16)는 
것으로 설명이 가능하다. 또는 Morita 등17)이 자기공
명영상에서 청신경의 직경과 인공와우 수술 결과를 비
교한 논문에서 자기공명영상에서 청신경이 보이지 않
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는 예에서만 결과가 유의하게 좋지 않음을 발표하면서 
주장한 것처럼, 자기공명영상에서 청신경이 보이지 않
는 예에서 청신경 세포(spiral ganglion cell)나, 청신
경 수가 인공와우 수술로서 최대의 효과가 나타날 정
도로 형성되지 않아서 나타나는 현상일 수 있을 것으
로 생각된다. 따라서 내이도 협착이 있는 경우, 술전에 
청신경의 존재 유무를 알기 위해서는 청성지속반응 외
에 전기자극 청성뇌간반응을 포함한 더욱 예민한 방법
이 적용되고 개발되어야 한다. 
 
결     론 
  
내이 기형을 동반한 환자의 인공와우 수술에서 수술 
중 중대한 합병증이 발생하는 경우는 없었으며, 외림프
액의 분출은 수술 중에 충분히 조절 가능하였다. 내이
도 협착이 있으면서 반고리관의 형성부전이 있을 경우 
안면신경의 기형이 동반되는 경우가 흔한며, 이에 대해
서는 많은 주의가 필요할 것으로 생각된다. 수술 후, 언
어능력은 내이도 협착이 있는 경우를 제외하고는 성공
적으로 향상되는 것을 알 수 있었다. 그러나 내이도 협
착이 있으면서 청신경의 존재를 확인할 수 없는 경우 
와우이식술 후 예후는 불량하였다. 
 
중심 단어：와우이식·기형·와우전정 이상. 
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